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ANCA（抗好中球細胞質抗体）は血管炎と密接に関係
する自己抗体である。ANCA関連血管炎による腎病変
をANCA関連腎炎と総称する。先行する刺激により、
標的抗原としてMPO（myelopemxydase）やRP3（pmteinase－
3）が好中球や単球の表面に発現され、ANCAと反応し、
炎症細胞が活性化される。サイトカインや活性酵素、補体、
凝固系が関与して、毛細血管・基底膜の障害が起こり、
A：C－ANCA（細胞質型ANCAでPR3に対応）
B：P・ANCA（核周囲型ANCAでMPO対応）
ボーマン嚢上皮細胞の増殖が引き起こされ、細胞性半月体が形成される。
ANCA関連腎炎による症候は、急速進行性腎炎を呈し、病理組織学的には、免疫グロブリンや補
体成分の沈着を伴わないpauci－immune型半月体形成性糸球体腎炎の組織像を呈するのが一般的である。
●臨床症状と検査結果
急性上気道炎や感冒症状などの先行感染が、発症1～2週間前に認められることが多い。
腎症状は、ほぼ全例で血尿を認め、肉眼的血尿の場合もある。また、蛋白尿や浮腫を合併する場合
も認められ、発症時にすでに高度の腎障害に進行している症例も多い。
腎臓外症状は、血忌・喀血などの肺出血や咳などの呼吸器症状が認められることが多い。PR3－AN
CA関連腎炎では、壊疽性鼻炎や肺の肉芽腫形成なども認、められる。
ANCAは本疾患に特異的な検査所見で、血管炎の活動1生と関連しており、ANCA陰性化は臨床的寛
解とみなすことができる。再発例の92％にANCAの再上昇が報告されており、再発の早期発見のた
めにANCAの測定は必須である。
我が国における急速進行性腎炎症候群の臨床症状
初発・前駆症状 頻度 腎症候・尿所見 頻度 腎外症状． 頻度
全身倦怠感 44，096浮腫 35，696胸部X線異常 23．1％
発熱 42．6％ 無症候性蛋白尿・血尿 23．1％ 関節痛・関節炎 16．9％
食欲不振 32．1％ 肉眼的血尿 12．2％ 間質性肺炎 14，696
上気道炎症状 26，296乏尿・無尿 8．5％ 肺胞出血 11．2％
関節痛・筋肉痛 16，796ネフローゼ症候群 8，096 紫斑 9，196
悪心・嘔吐 154％ 急性腎炎症候群 5，696 消化管出血 8，196
体重減少 11，896尿毒症 3．5％ 末梢神経傷害 6，996
中枢神経障害 5．5％
心疾患 5，396
紅斑 5．2％
肺炎・肝障害 4．9％
消化管潰瘍 4，696
出血傾向 4．1％
敗血症・DlC 3，996
レイノー現象 3．6％
強膜炎 3，496
ロ腔潰瘍 2，096
上気道肉芽腫 1．8％
肺肉芽腫 1，596
四肢壊疽 1．0％
（急速進行性腎炎症候群の診療指針、日本腎臓学会誌44．2002より改編）
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●治療法
Wegener肉芽腫を代表とするPR－3ANCA関連腎炎では、メチルプレドニゾロンパルス（MP）療
法、経口副腎皮質ホルモン（OCS、！㎎／kg／日）療法、シクロフォスファミド（CYC、2㎎
／kg／日〉の初期投与がN　I　Hより推奨されている。　MPO－ANCA関連腎炎の治療についても、　M
P療法、OCS療法、　CYCの初期投与が基本であるが、免疫抑制剤は感染症の副作用も少なくなく、
必要最小限度に抑えるため、重症度と危険因子を勘案して使用および投与量を考慮する。
維持量としては、可能な限り速やかにOCSを20㎎／日未満まで漸減し、　ANCA抗体価の高値
が持続する場合、CYC25－100㎎／日の併用を考慮するとしている。
ANCA関連腎炎の臨床所見
疾　　　患 pauci・immune型ｼ月体形成性腎炎 Wegener肉芽腫症顕微鏡的多発動脈炎
性別（男1女） 1112 1：0．9 111．2
年齢 61．3±15．7 44．1±15．5 65．6±11．1
尿蛋白量 ［9／日］ 1．9±1．9 0．8±0．5 1．9±3，1
尿潜血
（一）
i±）
i1＋）
i2＋）
i3＋）
0，496
@1．1％
R，096
X．3％
W6296
　096
@0％V，196
Q1，496
V1，496
0．8％
@1、796
X，996
P8，296
U9，496
血清クレアチニン値 ［mg／dl］ 4、6±3．2 3．8±32 4．5±3．1
血清クレアチニン上昇速度 ［mg／dlノ週］ 0．52±0．86 0．47±1．26 0．76±1β4
血色素量 ［9／dl］ 8．6±27 9、2±1．9 83±17
赤沈値 ［mm／h］ 94±43 92±28 95±40
血清CRP値 ［mg〆di］ 52±5，6 9．6±11．1 8．8±7．9
自己抗体（陽性率）
P・ANCA
b－ANCA
RGBM抗体
R核抗体
87．3％
P0，496
R．7％
R9，596
18，896
U8．8％
@0％PL896
95，596
R，696
@1．296
R6，896
（急速進行性腎炎症候群の診療指針、日本腎臓学会誌44．2002より改編）
●実際の症例
74歳の女性。生来健：康で、平成14年度の検診でも異常は指摘されていませんでした。平成18年5月
下旬から食欲不振出現し、6月中旬までの約3週間に、約2kgの体重減少がみられました。食欲不
振がありましたが、発熱や下痢、嘔吐はありませんでした。6月18日に前医受診し点滴を受けまし
たが、そのときの採血で血清クレアチニンが上昇（Cr2・62㎎／d1）していたため、19日に当院に紹
介されました。
当科初診時には、エコーで腎臓は輝度が上昇しているものの萎縮や水腎症は見られませんでした。
尿中赤血球が多数見られ、経過などとあわせて急速進行性腎炎（RPGN）を疑い、腎生検：を行いま
した。このときすでに血清クレアチニンは3・8㎎／dlまで上昇していました。　MPO－ANCAが49・9
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U／1と高値であることが判明し、直ちにステロイドパルスに加え、白血球吸着療法（LCAP）を実
施し、血清クレアチニンの上昇は抑制されました。その後、プレドニン40㎎／日で維持しましたが、
再び血清クレアチニンの上昇が見られたため、2回目のパルス療法を実施しました。　（経過表参照）
以降、食欲不振などの症状も無くなり、血清クレアチニンも徐々に回復しました。治療開始から8
ヶ月経過した現在、お元気に外来通院されていて、血清クレアチニンも2・0㎎／dl以下を維持してい
ます。
さまざまな原因で起こるRPGNですが、一般にRPGN全体の予後は、治療開始時の血清クレア
チニンによるとされます。治療開始時の血清クレアチニンが6㎎／dl以下の5年生存率は80％ですが、
6㎎／dl以上ではこれが40％まで低下します。よって早期に発見し、早急に適切な治療を開始するこ
とが肝要であるといえます。この症例においても、透析の目安とされる1／Cr＝0・1を割ったのは、
発見が遅れ早期の治療を逃していた場合、推測でありますが7月上旬（前田初診から3週間以内）
には透析導入となった可能性が高いと思われます。
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